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Devant la survenue de mouvements anormaux, 
ARGUMENTER les principales hypotheses 
diagnostiques et JUSTIFIER les examens 
complementaires pertinents. 


Definition, physiopathologie 

II s’agit au sens large de troubles de la motricite qui ne s’expri- 
ment pas par une privation de fonction (deficit moteur, akinesie) 
mais par un exces de mouvements echappant au controle de la 
volonte. L’origine des mouvements anormaux involontaires se 
situe essentiellement dans les noyaux gris centraux. II s’agit de 
troubles resultant de mecanismes fonctionnels (aucune anomalie 
identifiee), lesionnels (tumeur, accident vasculaire cerebral) ou 
neurodegeneratifs. Une origine hereditaire est frequemment en 
cause. D’autres dysfonctions que celle des noyaux gris centraux 
peuvent egalerment entraTner des mouvements anormaux (myo- 
clonies corticales ou spinales p. ex.) mais plus rarement. Ces 
mouvements anormaux peuvent etre un symptome isole ou s’in- 
tegrer dans un syndrome plus complexe associant diverses 
manifestations motrices et non motrices. 

Examen des mouvements anormaux 

L’analyse clinique des mouvements anormaux est le temps 
essentiel de la demarche diagnostique aidee quelquefois de I’en- 
registrement electrophysiologique. Un bilan etiologique plus 
large est indique quand les mouvements anormaux s’associent 
a d’autres manifestations neurologiques. Comme dans toute 
demarche clinique, la determination du mode de survenue (fac- 
teurs declenchants, debut brutal ou progressif) et 1’evolution 
(aggravation, diffusion, apparition d’autres symptomes) sont des 
elements tres contributifs au diagnostic. La frequence des 


causes hereditaires doit conduire a interroger le patient sur ses 
antecedents familiaux et sur la notion de consanguinite au besoin 
a I’aide d’un arbre genealogique. La recherche d’une prise actuelle 
ou passee de medicaments, et en particulier de neuroleptiques, 
doit etre policiere. L’observation du 
preciser : le siege et la systemati- 
sation eventuelle des segments 
concernes ; la survenue ou la majo- 
ration au repos, a I’attitude ou a 
I’action ; le rythme (regulier ou non), 
la frequence (rapide ou lente) et 
I’amplitude du mouvement. 

Ces precisions cliniques sont a 
integrer au reste des donnees de 
I’examen neurologique qui peut 
soit etre normal comme dans le 
tremblement essentiel ou les dys- 
tonies idiopathiques, soit reveler 
d’autres anomalies neurologiques, le mouvement anormal 
n’etant qu’un des signes d’une maladie comme dans la maladie 
de Parkinson ou la choree de Huntington par exemple. 

Grands types de mouvements anormaux 

Tremblement 

II s’agit du mouvement involontaire le plus frequent. II est carac- 
terise par des oscillations rythmiques involontaires autour de la 
position d’equilibre d’une articulation. On les distingue sur leur 
survenue au repos, a I’attitude et a I’action. 

1 . Tremblement de repos 

Le malade est assis, les mains sur les cuisses. Le tremblement 
apparait sur un segment de membre detendu au repos. II est un 
des elements de la triade parkinsonienne. Present dans environ 
70 % des cas de maladie de Parkinson, il s’agit d’un tremblement 
asymetrique, pouvant toucher les quatre membres et la machoire 
inferieure. II est assez ample et de basse frequence (4-6 Hz). II est 
majore par le stress ou le calcul mental. 


mouvement doit quant a elle 


Anteflexion 



Patient parkinsonien. 
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2. Tremblement d’attitude ou postural 

II apparalt aux membres superieurs lors de I’epreuve du serment 
ou lors de I’epreuve du bretteur lorsque les deux index s’opposent 
devant le nez. Tremblement fin dans les formes peu severes, 
rapide (8-12 Hz), il s’accentue avec le temps et peut devenir 
genant en parasitant de nombreuses activites quotidiennes comme 
boire, manger ou ecrire. II touche surtout les membres superieurs 
avec une discrete asymetrie, la fete (tremblement de negation), la 
voix. II est aggrave par le stress. La cause de loin la plus fre- 
quente est le tremblement essentiel dont on estime le nombre de 
malades en France a 200 000, soit le double de la prevalence de la 
maladie de Parkinson. II existe une heredite autosomique domi- 
nante chez environ 1 patient sur 2. Une sensibilite a I’alcool est 
presente egalement dans pres de la moitie des cas. L’examen 
neurologique ne revele aucune autre anomalie. Le diagnostic diffe- 
rentiel se pose peu : le tremblement parkinsonien peut dans 30 % 
des cas avoir une composante posturale mais associee a la com- 
posante de repos. Dans les cas les plus difficiles, un examen isoto- 
pique du transporter de la dopamine (DatScan) peut etre realise 
pour mettre en evidence un eventuel deficit de la voie dopaminer- 
gique nigro striatale en faveur du diagnostic de maladie de Par- 
kinson. Les autres causes sont : prise de neuroleptiques, mala- 
die de Wilson. Une exageration du tremblement physiologique 
doit aussi etre discutee (hyperthyroidie, abus d’excitants, certains 
medicaments comme le lithium, le valproate, la ciclosporine. . .). 

Le traitement du tremblement essentiel repose essentiellement 
sur des mesures hygieno-dietetiques (arret du cafe) et sur les 
(3-bloquants. On peut traiter chirurgicalement les formes severes 
par lesion (thermocoagulation) ou stimulation par electrodes 
implantees des thalamus. 

A la frontiere du tremblement postural se trouve le flapping 
tremor, tremblement d’attitude irregulier en « battement d’ailes » 
qui comprend une composante d’atonie (asterixis) durant 
laquelle la main chute. Ce mouvement est le plus souvent I’ex- 
pression d’une encephalopathie metabolique, surtout hepatique. 

3. Tremblement faction 

On demande au patient de realiser une epreuve doigt-nez ou de 
pointer I’index de I’examinateur. Le tremblement apparaTt lors du 
mouvement et peut se majorer lorsque I’index approche de la cible 
(composante intentionnelle). Dans les formes les plus severes on 
parle de « dyskinesies volitionnelles ». Ce tremblement est tres 
evocateur d’une dysfonction cerebelleuse, et I’examen objective 
les autres composantes du syndrome cerebelleux. Les causes les 
plus frequentes sont la sclerose en plaques, certaines atrophies 
degeneratives du cervelet, un accident vasculaire. Aucun traite- 
ment medicamenteux n’a montre de reelle efficacite, la chirurgie 
thalamique est moins efficace que dans le tremblement essentiel. 

Myoclonies 

Ce sont des contractions musculaires involontaires, brusques, 
touchant un fragment de muscle, un muscle entier, voire plusieurs 
muscles, de fagon rythmique ou non. 


Elies predominent aux membres et a la face. Elies surviennent 
spontanement ou parfois sont declenchees par des stimulations 
somesthesiques, sensorielles ou par Taction. 

Exceptionnellement physiologiques (hoquet, myoclonies d’en- 
dormissement), elles traduisent le plus souvent une maladie neuro- 
logique, la demarche doit etre adaptee au caractere diffus ou 
segmentaire des manifestations. Lorsqu’elles sont diffuses, les 
principales causes sont : manifestations epileptiques, encephalo- 
pathies, maladies degeneratives comme la maladie d’Alzheimer, 
maladie de Creutzfeldt-Jakob, le syndrome post-anoxique de 
Lance et Adams. 

Les myoclonies segmentaires traduisent une pathologie loca- 
lisee de I’encephale ou de la moelle epiniere. 

Dystonie 

La dystonie est definie comme une contraction involontaire et 
prolongee qui cause des mouvements repetes de torsion ou de 
posture anormale d’un membre ou d’un segment de membre. 

La classification des dystonies est complexe : 

- topographique : focale (une seule region corporelle est tou- 
chee), segmentaire (deux regions corporelles contigues ou 
plus sont touchees), multi-segmentaire (deux regions corpo- 
relles ou plus non contigues), hemi-dystonie (hemicorps), 
generalises pour le corps entier (au moins un membre inferieur 
+ tronc + autres regions) ; 

- age d ’apparition : juvenile avant 26 ans (formes generalises ++) 
et formes de I’adulte apres 26 ans ; 

- relation avec une activite specifique : dystonie de fonction 
comme par exemple la crampe de I’ecrivain ; 

- caractere idiopathique ou secondaire. Dans les 2 cas, les 
formes genetiques sont frequentes. 

Choree, hemiballisme 

La choree se definit comme des mouvements arythmiques, 
brusques, imprevisibles et anarchiques : grimace de la face, 
haussements d’epaule, flexion/extension de la main et des 
doigts. La choree est augmentee par Taction qu’elle perturbe et 
les emotions. Elle se rencontre surtout dans les affections neuro- 
logiques chroniques touchant le striatum. 

L’hemiballisme est une forme particuliere de choree caracterise 
par des mouvements extremement brusques, de grande ampli- 
tude, predominant a la racine des membres qui sont projetes 
generalement en avant avec une tendance a Penroulement. L’he- 
miballisme est une manifestation aigue le plus souvent secon- 
daire a une lesion hemorragique du noyau sous-thalamique, 
d’une grande severite mais ayant tendance a evoluer spontane- 
ment en quelques semaines a quelques mois vers la resolution. 

Tics 

Les tics sont des mouvements involontaires stereotypes et 
repetes qui rappellent en les caricaturant certaines activites 
mimiques ou gestuelles de la vie quotidienne (souffler, siffler. . .). 
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Mouvements anormaux 

POINTS FORTS A RETENIR 


Ms peuvent etre reprimes par le controle de la volonte durant un 
moment, mais au prix d’une tension interne et d’un phenomene 
de rebond. 

On distingue les tics simples, qui ne concernent que quelques 
muscles et une seule action, des tics complexes avec vocalisa- 
tion comme dans le cas de la maladie de Gilles de la Tourette ou 
les patients ont egalement une coprolalie et des troubles du 
comportement, en particulier de type obsessionnel compulsif. 

Principaux syndromes 

II existe de nombreuses maladies en neurologie qui donnent 
des mouvements anormaux associes a d’autres manifestations 
neurologiques. II est important dans ce chapitre de connaTtre 
surtout deux maladies neurologiques hereditaires ou les troubles 
du mouvement peuvent etre au premier plan et qui ne sont pas 
exceptionnelles ainsi que les mouvements anormaux induits par 
les medicaments frequents et dus le plus souvent a des prescrip- 
tions inadaptees. 

Choree de Huntington 

1 . Generates et aspects genetiques 

II s’agit d’une maladie de I’age adulte (debut en general entre 
35-50 ans) d’heredite autosomique dominante. L’anomalie 
genetique est une repetition superieure a 36 de triplets CAG 
dans le gene IT15 situe sur le bras court du chromosome 4 pro- 
duisant une proteine transcrite appelee huntingtine. II existe une 
relation entre le nombre de repetitions, I’age de debut et la seve- 
rity de la maladie. La penetrance de la maladie est de 100 %, 
indiquant que tous les porteurs d’une repetition depassant le 
seuil pathologique seront symptomatiques. 


2. Aspects cliniques 

Les premiers signes sont des mouvements anormaux surtout 
choreiques, dans 60 a 70 % des cas. Ces mouvements touchent 
surtout au debut les membres superieurs et la face et peuvent 
etre banalises. Des troubles de I’humeur (depression) et des trou- 
bles du comportement a I’origine de consequences importantes 
(perte d’emploi, separation) peuvent preceder le diagnostic de 
plusieurs annees. A la phase d’etat, le tableau associe 3 grands 
types de manifestations : troubles moteurs, neuropsycholo- 
giques et psychiatriques. 

Les troubles moteurs sont caracterises par des troubles de I’oculo- 
motricite constants, des mouvements choreiques diffus de plus 
en plus amples associes a une dystonie et a une bradykinesie 
rendant I’execution des gestes de plus en plus difficile. La parole 
et la deglutition, la marche et I’equilibre sont egalement touches. 
Les chutes sont frequentes aux stades avances de la maladie et 
sont responsables a terme de la grabatisation des malades. 

Les troubles neuropsychologiques sont a type de demence sous- 
corticale avec essentiellement des troubles de I’attention, de la 
concentration, de la motivation avec apathie, du jugement et de 
la memoire. Devolution se fait vers une demence severe. 

Les troubles psychiatriques se compliquent d’une perte progressive 
et rapide de I’insertion sociale et familiale. Une depression voire un 
trouble bipolaire, peuvent preceder les troubles moteurs de nom- 
breuses annees. Quasiment tous les troubles du comportement 
peuvent se voir soit sur un versant productif a type de comporte- 
ments agressifs, d’ irritability, de troubles compulsifs (alcool, tabac), 
de troubles des conduites sexuelles, de comportements anti- 
sociaux voire delinquents, soit sur un versant apathique a type de 
retrait, de desinteret avec un risque suicidaire important. Des 
etats psychotiques de type maniaque ou paranoide sont pre- 
sents a un moment de la maladie dans environ 20 % des cas. 

3. Formes cliniques 

Les formes a debut precoce (avant 30 ans) sont tres akine- 
tiques et des crises epileptiques peuvent se voir. La deterioration 
et revolution generale sont plus rapides, de I’ordre de 6 ans 
contre 1 2 a 1 5 ans dans les formes classiques. 

Les formes a debut tardif (apres 60 ans) sont a I’inverse plus 
benignes et ce sont les mouvements choreiques qui predominent. 

4. Diagnostic 

Le diagnostic est base sur le tableau clinique, les antecedents 
familiaux et est continue par la recherche en biologie moleculaire 
de I’expansion CAG. 

On peut demander, si la presentation clinique est atypique, des 
examens de diagnostic differential (imagerie cerebrale, electro- 
encephalogramme). 

Les autres causes de choree sont la choree post-infectieuse 
de Syndenham, la choree associee au lupus erythemateux dis- 
semine. Dans les formes dementielles, les autres causes de 
demence frontale sont a envisager. Dans les formes tres akine- 
tiques, un diagnostic de maladie de Parkinson juvenile peut par- 
fois etre discute. 


Q Les mouvements anormaux les plus frequents sont 
les tremblements et les mouvements anormaux induits 
par les medicaments : neuroleptiques et complications 
de la levodopa chez le parkinsonien. 

O Le diagnostic differentiel le plus important repose sur 
la reconnaissance des differents types de tremblements 
qui ont des prises en charge therapeutiques tres differentes. 

I Quelques maladies genetiques plus rares doivent etre 
egalement connues soit du fait de leur gravite et du conseil 
genetique qui en decoule, comme la choree de Huntington, 
soit du fait de I’importance d’un diagnostic et d’un traitement 
precoces comme la maladie de Wilson. 
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5. Traitement 

Le traitement est actuellement purement symptomatique des 
mouvements choreiques (neuroleptiques) et des troubles psy- 
chiatriques (anxiolytiques, antidepresseurs, neuroleptiques). 

Ces prescriptions ne sont pas systematiques et doivent etre 
evaluees dans chaque cas, les neuroleptiques en particulier pou- 
vant considerablement majorer I’apathie. 

Les greffes striatales de cellules embryonnaires sont en cours 
devaluation ainsi qu’un certain nombre de molecules potentielle- 
ment neuroprotectrices, mais pour le moment aucun essai n’a 
ete concluant. 

6. Depistage 

II est possible de proceder a un diagnostic asymptomatique 
chez les descendants ou collateraux a risque d’avoir herite 
I’expansion pathologique. 

Ce diagnostic ne se fait que chez les majeurs consentants 
apres information eclairee et selon un protocole tres regie com- 
prenant plusieurs consultations avant puis apres le rendu des 
resultats avec geneticiens, neurologues et psychologues travail- 
lant dans certains centres hospitaliers. 


Maladie de Wilson 

Elle resulte d’un trouble du metabolisme du cuivre d’heredite 
autosomique recessive. Le gene mute situe sur le chromosome 1 3 
code une ATPase qui intervient dans le transfert du cuivre. Les 
lesions qui en resultent touchent surtout le foie et le cerveau, prin- 
cipalement dans les noyaux lenticulaires et de fagon plus diffuse 
dans les noyaux gris centraux, le cortex cerebral et cerebelleux. 

1. Syndrome neurologique 

Le debut est souvent un tremblement de repos puis apparaTt 
une composante intentionnelle et d’action. II a tendance a se 
generaliser et s’associe a d’autres mouvements anormaux, en 
particulier une dystonie, des troubles de la marche, une ataxie, et 
un aspect grimagant du visage. II existe egalement frequemment 
une note akinetique avec amimie, lenteur, hypophonie. D’autres 
manifestations sont possibles, comme des crises d’epilepsie, 
des troubles psychiques, des troubles de I’humeur, du caractere, 
une baisse des performances scolaires, des episodes psycho- 
tiques plus rarement. Au total, tout mouvement anormal ou tout 
syndrome parkinsonien debutant avant 40 ans et, a fortiori, dans 
I’enfance, doit motiver la recherche d’une maladie de Wilson. 


QiTest-ce qui peut tomber a I’examen ? 


La question des mouvements anormaux repond difficilement aux objectifs 
d’un cas Clinique autonome. 


Si I’on retient le caractere 
necessairement frequent des sujets 
abordes, seul le tremblement 
et les dyskinesies secondaires 
aux medicaments peuvent faire 
I’objet de questions. 

De plus, ces mouvements anormaux 
sont souvent I’objet d’erreurs 
diagnostiques ou de prescription 
et sont done des objectifs 
de formation majeurs. 

Les caracteristiques du tremblement 
essentiel doivent etre tres bien 
connues et differenciees 
du tremblement parkinsonien 
avec lequel celui-ci est frequemment 
confondu. De meme, une question 


sur les risques de dyskinesies lies 
aux neuroleptiques peut faire I’objet 
d’un dossier psychiatrique 
ou neurologique, et leurs 
caracteristiques et prise en charge 
doivent etre connues. 

Deux grandes maladies, bien que 
rares, sont a savoir en detail et 
peuvent faire I’objet d’un dossier par 
leur caractere exemplaire : la maladie 
de Wilson et la choree de Huntington. 
La premiere parce que son diagnostic 
et son traitement precoces 
conditionnent le pronostic et qu’il 
s’agit d’une maladie du tres jeune 
adulte, voire de I’enfant. 

Ses caracteristiques cliniques, 


les differents moyens du diagnostic, 
les bases du traitement et revolution 
sont a connaTtre. 

La maladie de Huntington n’est pas 
curable, mais elle est un modele 
de ce qui a ete fait dans le domaine 
de la prise en charge du diagnostic 
genetique symptomatique 
et pre-symptomatique. 

Ces aspects seront de plus en plus 
abordes par les patients, aussi bien 
avec leur medecin generaliste 
qu’avec un specialiste et doivent etre 
maTtrises. II s’agit, 
de plus, d’une maladie polymorphe : 
syndrome parkinsonien, demence ou 
troubles psychiatriques et dont le 
diagnostic peut etre frequemment 
evoque dans des dossiers de 
neurologie ou de psychiatrie. « 
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2. Syndrome hepatique 

La cirrhose de la maladie de Wilson peut rester longtemps 
latente, depistee uniquement par la ponction-biopsie hepatique. 
Ce sont, le plus souvent, des lesions de cirrhose macronodu- 
laires. Parfois au contraire, des episodes icteriques sont notes 
avant les complications neurologiques et les tests biologiques 
sont perturbes. A I’oppose, et particulierement chez I’enfant, il 
existe des formes purement « digestives » de la maladie sans 
aucune manifestation neurologique. Le pronostic de ces formes 
est particulierement severe. 

3. Anomalies biochimiques 

II existe une surcharge des tissus en cuivre responsable des 
manifestations cerebrales et hepatiques. Le cuivre hepatique est 
eleve, mais la ponction-biopsie hepatique n’est faite que dans les 
cas de diagnostic difficile ; r excretion urinaire du cuivre est aug- 
mentee, le faux plasmatique total du cuivre est diminue alors que 
la fraction libre est augmentee, et le taux de ceruleoplasrmine est 
bas, < 1 5 mg/mL (mais le taux est normal dans 5 % des cas). 

4. Autres explorations 

L’anneau de Kayser-Fleisher est pathognomonique de la maladie 
de Wilson et precoce dans son evolution. II apparart comme une 
bande de coloration brune a la Peripherie de la cornee due aux 
depots de cuivre. Visible parfois a I’oeil nu, il necessite le plus 
souvent un examen oriente a la lampe a fente. 

L’IRM cerebrale montre des anomalies des noyaux gris centraux 
tres evocatrices de la maladie et quasi constantes au stade neuro- 
logique de la maladie (hypersignaux en T2). 

5. Traitement 

II repose sur la mobilisation du cuivre tissulaire et son elimina- 
tion urinaire par un agent chelateur, la D-penicillamine per os 
sous surveillance de la cuprurie. Ce traitement ameliore progres- 
sivement les signes s’il n’est pas administre trop tard. En cas 
d’ intolerance, la triethylene-triamine ou le zinc peuvent etre utilises. 
Ces traitements administres suffisamment tot permettent d’ob- 
tenir une amelioration spectaculaire des signes et peuvent 
empecher I’expression clinique de la maladie justifiant un depis- 
tage precoce voire pre-symptomatique chez tous les sujets a 
risque d’une famille. 

Non traitee, la maladie evolue en quelques annees vers la 
grabatisation et le deces. 

Syndromes induits par les medicaments 

Les medicaments sont une cause frequente de mouvements 
anormaux. L’analyse des relations temporelles entre la prise du 
medicament et les mouvements anormaux est essentielle au 
diagnostic mais manque dans certains cas, la reaction au medi- 
cament etant retardee (cas des dyskinesies tardives aux neuro- 
leptiques). 

Les syndromes parkinsoniens induits represented environ 1 0 % des 
syndromes parkinsoniens et surviennent le plus souvent en 
debut de traitement, plus frequemment chez les sujets ages. De 
nombreux produits ont ete mis en cause, il faut retenir les plus 


frequents : les neuroleptiques, caches comme le metoclopra- 
mide (Primperan), ou les plus recents dits atypiques hors la clo- 
zapine, les inhibiteurs calciques (surtout laflunarizine ou Sibelium 
donne dans les vertiges), I’a-methyldopa, le lithium, et rarement 
certains anti-epileptiques et anti-depresseurs. Dans le doute, il 
est preferable d’interrompre toute prescription recemment intro- 
duce ou modifiee et surveiller revolution. 

Tremblements : de nombreux produits sont egalement incrimines 
dans ce chapitre, les plus frequents etant les (3-stimulants, le val- 
proate, certains immunosuppresseurs, un surdosage en 
hormonotherapie thyroidienne de substitution, la theophylline, 
les medicaments excitants contenant de la cafeine. 

Les dyskinesies tardives apparaissent apres une prise prolongee 
de neuroleptiques. Ces medicaments peuvent donner des les 
premiers temps de leur prise un syndrome parkinsonien ou une 
dystonie aigue mais egalement des manifestations dites retardees. 
Les mouvements anormaux peuvent apparaitre sous traitement 
d’au moins trois mois ou a I’arret de celui-ci. Ces dyskinesies sont 
irreversibles 1 fois sur 2 seulement apres arret du produit, ce qui 
doit limiter leur indication au plus strict. 

Les dyskinesies sont variees et regroupees sous trois types : 

- dyskinesies d’allure choreique : la forme la plus classique 
touche le visage (dyskinesies bucco-faciales) et plus particulie- 
rement la langue, les levres et le menton, prenant I’aspect de 
lechement, de machonnement, de mastication, de grincement 
de dents pouvant gener la parole ou la prise des repas. Ces 
mouvements peuvent etre plus diffus et toucher le larynx, le 
diaphragme, les muscles axiaux ou encore les membres ; 

- dystonies tardives : elles ressemblent en tout point aux dystonies 
idiopathiques et predominent nettement egalement sur r extre- 
mity cervico-cephalique ; 

- akathisie tardive : il s’agit d’un sentiment interne d’agitation 
avec impossibility a rester immobile. • 


L’auteur declare n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees publiees 
dans cet article. 
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